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はじめに
　Lichtenstein1）によって1953年に提唱されたhis－
tiocytosis　Xという疾患概念は，原因不明の組織球
症2）の一種として知られている．
　1924年のAshoffらのreticuloendothelial　sys－
temの学説から端を発し，現在では三病身すなわち
1）　eosinophilic　granuloma　（EG），　2）　Hand一
Scttller－Christian病（HSC），3）Letterer－Siwe病
（LC）の総唱として知られている．著者らは，57歳
男性の進行性胃癌患者に対する根治術後のfollow
up過程で発症した頭蓋冠EGを経験した．他臓器
に転移性所見を欠く中で，胃癌頭蓋骨転移か否かの
確定診断および根治目的により病巣頭蓋骨を切除
し，病理学的所見にて得た結果である．以下若干の
考察を加えて報告する．
図1　頭蓋単純X線撮影
　　左：前後像，右＝側面像
（1992年6月30日受付，1992年9月18日受理）
Key　words：ヒスティオサイトーシスX（histiocytosis　X），好酸性肉芽腫（eosinophilic　granuloma），転移【生頭蓋
腫瘍（metastatic　cranial　tumor）
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図2　頭蓋CTスキャン（plain）
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症 例
患者：57歳男性．A型Rh（＋）．右利き．
主訴：頭部腫瘤．
（2）
　既往歴：1989年11月進行性胃癌にて根治手術を
受けた．胃癌原発巣は胃体上部小湾から前提部にか
けて小児手拳大に発育し，且つ漿膜浸潤が認められ
た．肉眼的進行度はS、P、H。N、　stage　IVと診断さ
1992年11月 高橋他4名：胃癌に合併した頭蓋冠Histiocytosis　Xの一症例一1015一
　　　　　　　　　　　　　　　　　　エ　こ㍉　「：
　　　x　∴　蕊　　　　　　　　＿　A　．．一＿　蕊　築
　　　図4切除標本　下：外板，下：彫板
れ，胃亜全別・部分膵および脾合併切除（R、）施行
され，再建はBilloath　II法であった．切除標本の
肉眼的・病理組織学的所見は，C，　Min，　Bor　III，5×
5．5cm，　tub，　SSa，　CAT　III，　SAT　3，　Sc，　Ly
（一ト十一ト），v（十），　aw（一），　ow（一），　n　7（十）であ
った．術後CDDP，　MMC全身投与によるchemo－
therapyが2クール施行され，2年4カ月を経た現
在とくに愁訴なく，追跡定期検査にても優うべき所
見は認められていない．
　現病歴：1991年12月理髪店で纏頭頂部に膨隆性
の腫瘤を指摘され，消化器外科担当医を介し当科を
受診した．
　初診時および検査所見：全身状態良好で神経学的
異常徴候なし．頭部局所は触診上硬性でおよそ3
cmφ大のやや隆起性の腫瘤あり．皮膚変化あるいは
圧痛なし．
　頭部単純X線撮影では（図1），左頭頂骨に最大
径2．5cm≦のドーナツ型のhyperosteosisが認め
られた．X線CTでは左頭頂骨に内側に凸の境界明
瞭なhigh　density　areaおよび外側に虫食い状
（moth－eaten　pattern）の隔壁形成様irregular　iso－
low　densityが認められた（図2）．
　RI　Scinti　scanningでは同部にhot　scanが描出さ
れたが（図3），とくに単純X線撮影の範囲を超え
る浸潤像（permeative　pattern）等が認められなか
った．頭蓋内には異常所見は見られず，頭蓋骨のみ
の病変であることが確認されたが，良性，悪性を判
断する決め手にかけ，確定診断及び根治目的により
切除手術目的で入院となった．
　手術所見（1991．2．［）：左頭頂部腫瘤を辺縁1横
指上に半円型total　skin　flapをつくる．骨膜と腫瘤
の癒着なし．肉眼的病変の周囲を2cm以上離し切
除した．一見して外板の虫食い状欠損および肉芽様
組織の充満（図4上），内板側は白色肥厚のみ示し，
とくに血管溝の破壊や硬膜との癒着も見られなかっ
た（図4下）．骨窓はTafron－Rebaseにて補填した．
　組織所見（図5）：境界明瞭なosteolytic　lesionで，
周囲の骨梁は肥厚している．欠損部内では100seな
granulation　tissue形成がみられ，変性したeosino－
phi1およびmacrophageと考えられる細胞が比較
的多い．atypiaは軽度で，　cancer　metastasisを示
唆する細胞の混在を認めない．Langerhance　cellは
明らかにされなかったが，陳馴化したeosinophilic
granulomaと診断された．
考 察
　Lichtenstein（1953）1）は，それまで別疾患と考え
られていたしS病，　HSC病を経験するに際し，同
一疾患ではないかと考えた．即ち，主として3歳以
下の乳幼児に発症し，骨病変・肝脾腫・貧血・血小
板減少（出血傾向）・肺病変・全身リンパ節腫脹など
が急速に進行性増悪を呈するLS病をacute　dis－
seminated　typeとし，小児に好発し，頭蓋骨の骨病
変・眼球突出・尿崩症を3主徴とし，緩徐な経過を
示し且つ予後の比較的良好なHSC病をchronic
disseminated　typeと定義した．そして，これに6歳
以上の小児や成人に発症し全身症状は殆どみられ
ず，単発性又は多発性の溶骨性の骨病変を主体とす
る最も予後良好なEGを加え，これらの3疾患の臨
床症状や病理所見の共通性および移行性から3者を
histiocytosis　Xと称して同一のカテゴリーに包括
することを提唱した．近年の研究では3）4），his一
（3）
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図5上×40骨皮質付近，バー
　　ス管の中に生じた肉芽．
　　　下×100eosinophiliと
　macrophageが混在し線維化
　　も認める．
tiocytosis　Xは細胞質の胞体に含まれるBirbeck穎
粒とLangerhance細胞との近似性・同一性から，
免疫組織学的にT－zone組織球と呼ばれる細胞の増
殖であることが解明されている．更に，混迷した
histiocytosis　Xの概念整理と新しい分類に基づく
診断・治療の研究により，小児病理学・血液・免疫
学者達は，Lancet誌上5）における提言で，永年の不
可解なる“X”を捨てて，本症を母細胞を表す
“Langerhance　cell　histiocytosis”と呼称する正当
性を展開し，国際的に統一される機運にある．著者
らのケースは，病理学的にはいわゆるEGと考えら
れた．ただしHSC病とEGにおける骨病変のみの
関連性についても，HSC病でいわゆる古典的trias
が揃って出現するものが実際には少ないので，
multifocal　eosinophilic　granuloma（MEG：多発性
好酸1生肉芽腫症）がHSC側，　unifocal　eosinophilic
granuloma（UEG：単発性好酸性肉芽腫症）をEG
側に分けて単純化したものもあり5），これによれば
著者らの症例は後者に属する．そして，この疾患に
は通常の血液・尿検査所における重要な特徴となる
指標はない．したがって急速に進行するLS病以外
のケースでは，X線で描出される異常所見の発見後
は臨床経過観察を主軸とするが，生標本を採取し得
る場合は細胞構成因子（ATPase，酸性フォスファタ
（4）
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一ゼ，IgG－Feレセプター，　Ia様抗原，　T6抗原，
T、抗原，S、。。蛋白，リゾチーム，　nonspecific　CEA，
α「アンチトリプシン，Langerhance穎粒（Birbeck）
等々を細かく追究して6），Langerhance－histio－
cytosis細胞由来の病変か或いは大食細胞由来かを
決定することができると言われている．著者らの症
例は，進行性胃癌患者の根治手術後追跡過程で認め
られたものであり，病巣が癌転移によるものか否か
速やかな判断を迫られる中で，当然予測診断の中に
histiocytosis　Xは含まれた．求められるべきは病理
学的所見であるため，外科的切除を必要とした．そ
の際あらかじめhistiocytosis　X以外の疾患が極め
て可能性が低いと考えられる場合，病巣掻爬或いは
生検を第一次選択とされる．
　Schajowicz7）によれば，病巣掻爬で得られた結果
がEGであった場合，その後12カ月間初発の1カ所
の病変以外に異常が示さなければ，治癒と判定して
良いであろうと述べている．ただし著者らの症例は
進行性胃癌の術後が背景にあるため，外科的侵襲に
は慎重を要した．一般に原発巣別の骨転移頻度は，
乳癌・前立腺癌・肺癌・甲状腺癌などが高いとされ8），
頭蓋骨転移率では，乳癌3．2～12．2％・前立腺癌
4～6．1％・肺癌1。4～7．6％・肝癌2．2％・直腸癌
1．1％そして胃癌は0．3～6．3％といった報告9）が
みられる．頭蓋骨転移ではHandleylo）のリンパ行性
転移説以後Recklinghausen11），　Batson12）らにより
血行転移説が詳述され，広く支持されている．血行
転移経路では，①大静脈系や門脈系を介して癌細胞
が大循環系に乗り全身の骨へと運ばれるもの，②硬
膜外静脈，脊椎周囲静脈，胸腹壁静脈，頭頚部静脈
及び四肢の血管壁静脈などからなる静脈弁を持たず
静脈圧が0に近いnet　work　systemへの癌細胞の
流入という二大経路を説明し得る．骨髄分布の比率
と骨転移頻度との関連性においても，円蓋部転移が
頭蓋底部転移より圧倒的に多く13），大循環系を介し
た血行性転移経路の説明を裏づけている．以上のこ
とを鑑み，もし病巣が癌転移であった場合，骨腫瘍
の辺縁より最低！cm以上はなした健常側で切除す
ることがより安全14）とされることから．著者らもそ
の例にならって病変の外縁より約2cm≦離した健
常側で切除した．病理学的にはEGは1）増殖期：組
織球の増殖，2）肉芽腫期：eosinophiliが加わり浸
潤・組織破壊を経て壊死に陥り，3）治癒期：病巣の
線維化および搬痕化に至るIII相に分けて説明され
る．
著者らの症例は病理標本から，陳旧性のEGとい
う結論を得たが，進行性胃癌に対して行われた術後
化学療法によって，骨髄抑制作用或いはmonocyte－
macrophage系の減衰などを招来したとも考えら
れ，結果的にEGの組織活性が著明に低下したこと
も推察された．
ま　と　め
　1．57歳男性の進行性胃癌術後follow　up中に発
症した頭蓋冠histiocytosis　Xの一症例を報告した．
　2．単純XP，　CTで辺縁硬化像を伴うpunched－
out　lesionを認めたが，画像診断単独では確定診断
し得なかった．
　3．転移性頭蓋骨腫瘍の疑診がある際は，病巣掻爬
は危険であり，辺縁1cm以上離れた健常側骨切り
がのぞましい．
　4．EGの組織活性も化学療法で抑制されること
が推察された．
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